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Introduction

Le syndrome de Hughes-Stovin (SHS) est une affection rare caractérisée par |'association d’anévrismes des arteres pulmonaires (AAP), isolés ou
multiples, et d’'une maladie thromboembolique veineuse (MTEV). Souvent considéré comme une forme sévere et incomplete de la maladie de Behcet
(MB), il se distingue par son évolution potentiellement grave. Nous rapportons trois observations cliniques de SHS, illustrant I'importance d’un diagnostic
précoce et d’'une prise en charge thérapeutique adaptée.

Observation

Cas 1: Une femme de 28 ans s'est présentée pour Cas 2: Un homme de 30 ans sans antécédents C€as 3: Un homme de 38 ans sans antécédents
une fievre intermittente et une aggravation d'un médicaux a été admis en 2010 en médecine médicaux notables a été admis en 2020 dans le
cedeme des membres inférieurs. L'echo-Doppler a  interne pour une toux et des crachats service de médecine interne via les urgences
revélé une thrombose des veines iliaques hémoptoiques évoluant depuis 3 mois. Ces pour exploration étiologique et prise en charge
communes s'étendant a la veine cave inférieure. symptdmes s'accompagnaient d'épisodes de d'une hémoptysie modérée évoluant depuis 2
L'échocardiographie a identifi€é une masse sueurs nocturnes et d'une perte de poids de 6 mois. L'examen clinique était sans particularité.
arrondie et hyperéchogéne dans le ventricule kg en 3 mois. A I'examen clinique, le patient La radiographie thoracique a révélé une opacité
droit, évoquant soit un myxome, soit un thrombus. était pale et apyrétique. L'auscultation para-hilaire droite. L'échocardiographie a
Un angio-scanner thoracique a montré un pulmonaire révélait quelques crépitants dans montré une masse hypoéchogéne dans le
anévrisme de la branche inférieure de l'artere le champ pulmonaire gauche. L'examen ventricule droit (VD) fixée a la paroi septale,
pulmonaire droite, entouré d'opacités en verre cutanéo-muqueux a mis en évidence des mesurant 38 mm sur 16 mm de diameétre, avec
dépoli suggerant une vascularite, et a confirmeé le  ulcérations buccales et génitales douloureuses une mobilité limitée, évoquant soit un thrombus,
diagnostic de thrombus ventriculaire droit (Fig. 1).  ainsi que des lésions pustuleuses sur le dos. La  soit un myxome (Fig. 4). L'écho-Doppler veineux
Absence de manifestations cutanées ou oculaires radiographie pulmonaire standard a révélé une des membres inférieurs était normal. L'angio-
caracteristiques de la MB. La patiente a éte traitée opacité hilaire gauche. L'angio-scanner a scanner thoracique a mis en évidence un
par 6 bolus de cyclophosphamide a 1 mois montré un anévrisme de l'artere pulmonaire anévrisme de l'artére pulmonaire droite (Fig. 5)
d'intervalle, associés a une compression élastique inférieure gauche avec un thrombus mural, un et a confirmé le diagnostic de thrombus
et a de |'énoxaparine, relayée ensuite par un infarctus pulmonaire basal droit et un intracardiaque. Le diagnostic de SHS a été posé,
antivitamine K (acénocoumarol) a dose efficace, thrombus auriculaire droit (Fig. 2). en l'absence de manifestations dermatologiques
sous surveillance médicale. Apres 6 mois de L'échocardiographie a identifié un thrombus et oculaires suggestives d'une maladie de
traitement, une régression partielle du thrombus mobile dans l'oreillette droite (Fig. 3) et un Behcet, et malgré |'absence de thrombose
intracardiaque a eté observée, avec une autre thrombus a la jonction de la veine cave. veineuse profonde. Malgré une surveillance
disparition complete de I'opacité péri-anévrismale Un examen ophtalmologique complet (acuité clinique, biologique et radiologique trés étroite
et une réduction de la taille de |'anévrisme. visuelle, lampe a fente, fond d'ceil) était et une légeére diminution de la taille du
Cependant, aucune recanalisation des axes normal. Le diagnostic de maladie de Behget a thrombus intracardiaque, I'évolution a été fatale
veineux ilio-caves n'a ete notée. Une dose de 2 été confirmé. Le patient a été traité aprés 6 mois en raison d'un état de choc
mg/kg/jour d'azathioprine a été initiée en relais simultanément par 6 bolus de secondaire a une hémoptysie foudroyante.

des bolus de cyclophosphamide. Les méthylprednisolone et 6 bolus de

immunosuppresseurs (IS) et les anticoagulants cyclophosphamide, associés a un traitement = Comparative table:
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Conclusion:

Le SHS est une maladie rare et potentiellement fatale en cas d'hémoptysie massive et soudaine en |'absence d'un diagnostic et d'un traitement
précoces. L'utilisation d'anticoagulants reste controversée.

Références:

I
I
—
I
I —

- Hughes JP, Stovin PG: Segmental pulmonary artery aneurysms with peripheral venous thrombosis. Br J Dis Chest. 1959, 53: 19-27. 10.1016/S0007-0971(59)80106-6.
-Hughes-Stovin Syndrome ; Umair Khalid , Taimur Saleem , doi: 10.1186/1750-1172-6-15

-Lee J, Noh JW, Hwang JW, Kim H, Ahnn JK, Koh EM, Cha HS: Successful cyclophosphamide therapy with complete resolution of pulmonary artery aneurysm in Hughes-Stovin
syndrome patient. Clin Rheumatol. 2008, 27: 1455-8. 10.1007/s10067-008-0951-8.

|
ol 2
T Vi i - 29 5
TR AN o |l
o e o 1L | m | [EEE A



